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I. Klinické | % ria: 7 > I
Viek: j'u;ve _I forma (5-151.), adultna forma (45-65 t.)

1, Sve Ll ( _.‘v,ér‘ g rlznaky

; YATICHTIC m“ker slaboest” ramenneho, panvoveho svalstva,

e

= flexoroy $ sije, pektoralneho svalstva
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—;—:Sv‘istvo proximalne > distalne
- Dysfagia — 30% (orofaryng. a ezofagealne svalstvo)
Myalgie — u juvenilne; DM a akitnej DM



T/ X antem 1= periorbitalny edém

IOV apuly papularne, erytematozne, Supinovite lézie
CL caImi
léoze (50% deti s juvenilnou DM)
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Jlﬁaslﬁkama DM podl'a manifestacie svalovych a koznych zmien:
== K[as;cka DM

- 2. DM sine myositis- hypomyopaticka, amyopaticka DM

3. DM sine dermatitis



' HOSVAlOVE Priziaakey
10% pac.)
vaskulitida — poskodenia GIT, oci, koze
1y0kard1t1da perikarditia - vzacne

_,.-

= rf !Gia S—'mym autormunitnym ochorenim,
i genozau (10%)

S .I_

:.-;ﬂ;@Ltna DM je vo veku nad 40 rokov zdruzena s

vyssim vyskytom maligného nadorového ochorenia od
6%do 45% (Ca pltic, pancreasu, ¢riev, ovarii, prostaty
a non-Hodgkinov lymfom).
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II Laboraté___ ezy

7y /w l'l"'r,:;e e €K v sére 5-50 nasobne. Pri poskodent sval.
idza ajl k vzestupu AST a ALT — casto mylne
och heparu. Hepatalne specificky enzym
€, aj hladina Bi.

= -"‘%:MYOS"IUS specific-autoantibodies (MSA) — st proti

v cytoplazmatlckym ribonukleo-proteinom uplatiujicim sa v
procesoch translacie. Ich senzitivita je na trovni 43%:; Specificita
3 najCastejsich (anti-Jo-1; anti-Mi-2; anti-SRP) je 99% pre DM a
PM.
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lezy o Tdiopatickychimyozitidaci:

sontannej aktivity a zvysenej Inzercne;

i

;'ti‘\/i‘t‘y,?__:i':- i

WOZE ny nalez potencialov nizkej amplitudy a
At :eho trvania.
cﬁly nabor AP m J. pr1 voluntarnej kontrakcii
-Nalezy (1,2, 3) - akttne, subakutne formy DM, PM.
~ 4. ZmieSany nalez — aj s velkymi polyfazickymi AP byva

prejavom chronicity ochorenia.



IV Hlstopato o ické dia
PICkeNEN Okalnost patolog. procesu. Frekvencia
IOpatol abnormit v svalovych vzorkach

(121Gl ’2_ 1ab11na Pritomnée byvaju:

'_ _—T;:;'—Ffi“cc 1’fa komplementu (membranovy utocny komplex - MAC)

il W =

_.-"

_-_-:-Vcasny a casty nalez

- - okluzivny zapal kapilar a drobnych ciev
- redukeia hustoty kapilar
- perifascikularna atrofia svalovych vlakien
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rteriaz a) Svalove — sym. slabost” proximalneho
't‘ve ;| rogresivny vyvoj — tyzdne az mesiace. b) Kozné

*.-n*'b
1fa CK v sére

[ 14
___,5

0)

!

--l'_._—

: r_--.LEY' M je deﬁmtwna pri splneni vSetkych 4 dg. kritérii.

g;DM je defmitivna aj pri splneni 3 dg. kritérii ak su pritomné
- koyné nalezy.
= Dg. DM je pravdepodobn4, ak st splnené 2 dg. kritéria a
pritomné st kozné nalezy.
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Priznake / -—'—k nmetrickd slabost” svaloy ramennych a panvovych
y alebo chronicky vyvoj. Myalgie u 1/3 pac.

e

—:—1..13'1:1f.tomnost spontannej aktivity a zvysenej inzercnej aktivity.
—— ‘,M‘yogenny nalez potencialov nizkej amplitudy a kratkeho trvania.

- 3. Rychly nabor AP m.j. pri voluntarnej kontrakcii

4. ZmieSany nalez — aj s vel'kymi polyfazickymi AP byva prejavom
chronicity ochorenia.



IEO1ymy

V. Histopatologické diagnost:
. Zhp sl,_lovc gile omy21alne mitltraty - CDs Ly,
i

2k rom,n 2

[ o _L iltracia svalovych vlakien bez

"ﬁ-—"‘

{0 r-*ﬁi Inych zmien, potom nekroza a

== fapc cytoza svalovych vlakien

-*”"’i’ﬁﬁlsperzne nekroticke a regenerujuce svalove vlakna
4 Keolisanie velkosti priemeru svalovych vlakien
5. Zmnozenie itersticia - endomyzia aj perimyzia
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CD4* B-Ly

Jﬂ asc1ku1arna
atr"ﬁa sval. vlak.

[Kapilary,

drobne cievy.

normalny

nalez

Imunokomplexy; Kapilarna
tromboza, nekroza;

Redukcia hustoty kapilar




BV d ag nostlck! E’lterla

:‘ﬁgPM | j-e definitivna pr1 splneni vsSetkych 4 kriterii
- Dg. PMije pravdepodobna pri splneni 3 dg. kritérii.



IDalakasia Hohlteldy(20

4 Hera B PR adina rovinakil troven klimicky,
151V ;;a sval.biopsiu, o umoznuje stanovit' dg. PM aj
[ :n Stol. nalezu zapalovych infiltratoy:.
2=k ouLa N5 ie cndomyozialne zapalove mfiltraty mozu byt
: ;prltomne aj u roznych foriem svalovych dystrofii a u
;ych nekrotizujucich myopatii.
je dg per exclusionem, stanovit’ dg. mozno len u pac. so
ub‘“k /chron. vyvojom symetrickej svalovej slabosti, so zvysenou
2 C_K, myogennym EMG a zapalovym nalezom vo sval. tkanive,
pricom su vylucene vSetky in€¢ mozne pri¢iny zapalu.
4. Dg. PM vyzaduje dokaz CD8" a expresie MHC tr.I na sval.vl.
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1.1-”5'“' PVIFDIVIFSspecializovane centird
J’ khmcky priakdicke, senzitivae
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statocne zahrnaju aj moznost Vylucema 1nych

1 =1 dL Sme dlagnosukovah podla kriterii B+P. u 53 pac1ent0v
j -M'ylna dg, PMi4 pac.: 2x IBM, 1x FSH dystrofia
P 1x pletencovy typ svalovej dystrofie
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BV - americke dg, krité

4/-._-

T — b) vyraznejsia slabost” flexorov zapidstia ako extenzorov
' zapastia
c) slabost” a neskor atrofie musculus quadriceps



IBM — amerlcke
- Grlg _H.Tl_—._

Laboratérnepriz aky
WA EEENCIE Vi sére menej ako) [2-ndsobok hornej hranice

_|,

Yeiy +
ralové Jluo
Vienon ul 1earny zapalovy infiltrat v nonnekrotickych
E’E OV c’h vlaknach
ﬁhohzovane svalove vlakna
-":Aspfon | z nasledujtcich:
T a) Intracelularne depozita amyloidu
b) Elektronmikroskopicky: 15-nm az 18-nm tubulofilamenty
C. EMG nalez: musi byt konzistentny s diagnozou zapalove;j

myopatie.
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